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1. GIRiS

Konjenital bronkopulmoner akciger malformasyonlar1 pediatrik toraks
gorilintiilemesinin onemli bir parcasini olusturur. Cesitli 6n barsak, havayolu, akciger
ve vaskiiler komponenti olan konjenital bronkopulmoner 6n barsak
malformasyonlarini ortak bir temelde birlestirmek ve bu lezyonlar arasindaki iligkiyi
tanimlamak amaciyla sayisiz simiflama ve terminolojiler kullanilmistir. Bu lezyonlar
arasinda klasik olarak konjenital kistik adenomatoid malformasyon KKAM (yeni
tanimlamayla konjenital pulmoner havayolu malformasyonu (KPHM) ), pulmoner
sekestrasyon, bronkojenik kist, bronsiyal atrezi ve konjenial lober amfizem (yeni

tanimlamayla konjenital lober havalanma artig1 (KLHA)) yer alir (1).

Konjenital akciger /6n barsak malformasyonlarini anlamak zor ve kafa
karistiricidir. Bu lezyonlarda primitif 6n barsakta tomurcuklanma, farklilasma ve
ayrilma asamalarinda sorun vardir (1). Intrauterin dénemde obstriiksiyonla
sonuglanan havayolu gelisim anomalisi bu lezyonlarin bir¢ogunun olusum
mekanizmasi olarak diisiiniilmiistiir. Havayolu tikanmasinin seviyesi, tamamlanmasi
ve olusum zamanindaki farkliliklar olusan anomali spektrumundan sorumludur.

Vaskiiler anormallik de yaygin olarak 6ne siiriilen etyolojik mekanizmadir (1,2).

Konjenital kistik akciger hastaliklar1 nadir anomaliler olup insidans1 1/10000-

1/350000 dogumdur. Son yillarda en sik ortaya ¢ikis 18-20. haftalarda yapilan rutin



prenatal ultrason olup tanidaki dogrulugu %100°e yaklagmaktadir. Dogum sonrasi
akciger grafisi ve 4-6. haftalarda BT goriintiilemesi (eger bebek asemptomatikse)
gereklidir. Ciinkii lezyonlarin %50’ye varan bir kismu akciger grafilerinde

atlanabilmektedir (3).

Prenatal tanm1  konulmasi1 fetal akciger lezyonlarinin intrauterin
degerlendirilmesinde 6nemlidir. Fetal akciger lezyonu olan fetuslarin seri ultrason ile
takibi bir¢ok arastirmaciya bu hastaliklarin dogal gelisimini anlamada, patofizyolojik
ozelliklerini tanimlamada ve taniya dayali tedaviyi planlamada yardimci olmustur.
Biiyiik kitleler mediastinal yer degistirmeye, normal akciger dokusunda hipoplaziye,
polihidramnioz ve fetal hidropsa neden olabilirler. Daha kiigiik torasik lezyonlar
yenidogan doneminde respiratuvar yetmezlige neden olabilir. Kiiciik kitleler bazen
enfeksiyon, pnomotoraks ve malign dejenerasyonun olusabilecegi ge¢ g¢ocukluk

donemine kadar asemptomatik olabilirler (4).

KKAM patogenezi net olmayan bir anomali olup nadiren malign
transformasyon gosterir. Genellikle bronsiyoloalveolar karsinomla iliskili olmakla

birlikte sarkomatdz ve blastomatdz transformasyon da bildirilmistir (5).

Konjenital akciger anomalileri olduk¢a nadir olup prenatal tani konulmasi

tedavide izlenecek yolun saptanmasinda biiylik 6nem tasimaktadir. Bu lezyonlarin



nadiren de olsa malign transformasyon gosterebilme 6zelliginin bulunmasi prenatal
taninin  degerini arttirmaktadir. Bu ¢alismada {ic ana tip konjenital akciger
lezyonununun hacimleri ve biiylime oranlar1 fetal manyetik rezonans goriintiileme,
prenatal ultrasonografi ve postnatal diisiik doz bilgisayarli tomografi anjiografi
kullanilarak karsilagtirllmis ve hacim Gl¢limiiniin lezyon tipinin Ongdriilmesindeki

etkinliginin arastirilmasi amaglanmistir.



2. GENEL BiLGILER

Akcigerlerin gelisim evrelerinin bilinmesi konjenital akciger lezyonlarinin
anlasilmasi agisindan 6nemlidir. Akcigerlerin gelisimi intrauterin donemde baglar ve
postnatal devam eder. Dogumda 20 milyon olan alveol sayisi, 8 yasina gelindiginde
eriskindeki sayis1 olan 300 milyona ulasir. Dogumda 3-4 metrekare olan alveol yiizey
alan1 erigkinde 75-100 metrekare olmaktadir. 10 yasindan sonra alveol sayisinda artig

olmazken, alveol hacimlerinde artis olmaktadir.

Intrauterin satha 1- Embriyonik, 2- Psodoglandiiler, 3- Kanalikiiler,

4- Terminal (alveolar) olmak tizere dort doneme ayrilmaktadir.

1-_Embriyonik faz (26. giin- 5. hf.) : Hayatin 26. giiniinde 6n barsaktan 6ne

dogru bir tomurcuklanma baslar. 28. giinde sag ve sol olarak tomurcuklanma devam
eder, sol daha transvers, sag daha vertikal olarak biiyiir, 30. giinde barsagin akciger
kismi 6zefageal kismindan ayrilir. 32- 34. giinlerde bes adet lober bronkus olusur ve

bu embriyonik periyodun bittigini gosterir.

2- Psddoglandiiler faz (5.- 16. hf.): Bes lober bronkus hizla irregiiler olarak

gelismeye devam eder, bu siirenin sonunda iletici hava yollar1 tamamlanmis; igi
kolumnar veya kiiboidal epitelle dosenmis olur. 7- 12. hf.da ana bronslar, 12- 16.

hf.da terminal bronsioller olusur. Pulmoner arterler hava yollariin gelisme hizina



paralel olarak gelisir, 16. hf.nin sonunda preasiner dallarin tamami tamamlanmisg olur.
Dogumdan sonraki ilk 18 ayda da bu gelisme devam eder, damarlarin ¢apt ve

uzunlugu artar. Kikirdak ve glandlar olusmaya baslar.

3- Kanalikiiler dénem (16- 25. hf.): Asiner hava yollarini temsil eden primitif

kanalikiiller olusmaya baglar. Kanalikiillere komsu mezensimde vaskiilarizasyon
baglar. Bu donemin sonunda ince duvarli, diizlesmis epitelli terminal bosluklar

olusmustur.

4- Terminal sak (alveolar perivod) (25- 40. hf)): Bu donemde sakkiler

proliferasyon ve progresif vaskiilarizasyon olur. Etraftaki mezensimal dokular
organize olur. Alveoller 30-36. hf. larda olusur. Tip I ve II alveolar epitelyal hiicreler

28. hf.dan itibaren ayrismaya baslar.

Erken postnatal gelisim sirasinda asiniislerin boyu uzar, komponentleri
yeniden yapilanir ve alveol goriiniimiinii alir. Terminal bronsiyoller respiratuvar
bronsiyollere ve distal respiratuvar bronsiyoller alveolar kanallara doniisiir.
Sakkiillerin kendileri hem alveolar kanal hem de alveolar keselere gelisebilir.
Dogumdan sonra ¢ok az hava yolu dallanmasi olsa da, her terminal sakkiil dort
alveolar keseye muhtemelen tomurcuklanarak dallanabilir. Alveollerin ¢ogunun erken
cocukluk déoneminde, muhtemelen ilk 2-4 yilda ortaya ¢iktig1 ve ¢ocukluktan erigkin

doneme kadar genisledikleri kabul edilmektedir (6).



Solunum sisteminin gelisimsel anomalileri olduk¢a genis bir yelpazede
incelenir (7). Konjenital akciger anomalileri hakkinda biiyiik ve tanimlayici bir
literatiir olmasina ragmen; evrensel olarak kabul edilmis bir patogenetik mekanizma
ya da etyolojik siniflama bulunmamaktadir. Akcigerin gelisimsel anomalileri izole bir
sekilde goriilebilmekle birlikte; ayni olguda iki ya da daha fazla komponentin
birarada goriildiigii cok sayida hibrit lezyon da mevcuttur. Bu birliktelik lezyonlarin
ortak bir patogenetik mekanizma ile olustugunu diisiindiirmektedir. Intrauterin
havayolu tikanmasinin bazi malformasyonlarin olusumunda lokal etkili patogenetik
mekanizma oldugu One stiriilmektedir. Havayolu tikanmasinin olustugu seviye,
tikanikligin derecesi ve meydana gelis zamani farkli tiplerde malformasyonlarin
olugsmasinda etkilidir. Langston bircok bronkopulmoner/ 6n barsak anomalilerinin
sekonder pulmoner displastik degisikliklerin eslik ettigi tikanma malformasyon
serileri seklinde ortaya ciktigini ileri siirmiistiir (1,7). Langston iki farkli iliskili

pulmoner patolojik displastik degisiklik tanimlamistir:

1.Pulmoner hiperplazi: Havayollar1 ve damarlardaki dallanma azalmasi ile
hava bosluklarinin geniglemesi sonucu akciger parankimi de genisler. Bu laringeal ve
trakeal atrezili infantlardaki akcigerin patolojik gériiniimii olup; mikrokistik KKAM’
nun (Tip 3) ana patolojik 6zelligidir. Cok benzer bir goriiniim polialveolar konjenital
lober havalanma artis1 (KLHA) ve diffiiz ya da fokal olarak bronsiyal atrezi ve

pulmoner sekestrasyonda da goriiliir (1,7).



2.Mikrokistik parankimal displazi: Bu Tip 2 (kiigiik kistik) KKAM’ u isaret
eder ve bronsiyal atrezi, pulmoner sekestrasyon, KLHA ve pulmoner hipoplaziyi

iceren daha birgok bronkopulmoner malformasyon lezyonlarinda da goriliir (1,7,9).

a. Pulmoner hiperplazi b. Mikrokistik parankimal displazi

Sekil 1. Pulmoner displastik degisikliklerin histopatolojik goriiniimleri

Bronkopulmoner 6n barsak malformasyonlar1 ¢ogunlukla birbiriyle iliskili
olup, farkli goriintiileme ve patolojik 6zellikleri olan olusumlar ayni ¢ocukta; ayni
lezyon igerisinde ya da ayr1 ayri goriilebilirler (1,2,8). Yiiksek olasilikla en sik
goriilen hibrit lezyon tipi pulmoner sekestrasyon ve kiigiik kist tipi (Tip2) KKAM’dur

(1,2).



Son yirmi yil igerisinde bu lezyonlarin anlasilirligi, prenatal ultrasonografi
(USG) incelemesinin lezyonlarin teshis ve takibinde kullanilmaya baslanmasiyla
artmistir. Giliniimiizde manyetik rezonans goriintileme (MRG) de lezyonlarin

tanisinda ve takibinde kullanilmaktadir (10).

Postnatal olarak konjenital akciger hastaliklar1 lezyonun yenidogan ve
infantlarda solunum sikintis1 yapmasiyla, ya da asemptomatik bir ¢ocukta tesadiifen
cekilen bir akciger grafisiyle ya da daha biiyiik ¢ocuklarda akciger enfeksiyonlar

arastirilirken teshis edilebilir.

Pulmoner Gelisinsel Anomaliler Siirec
Kot enital Bronkojenik KEAM BPS Hipogenetils Pulimoner
Lober amfizem Kist Aloi Fer sendrorm AN
AMNORIVAL AKCIGER NORMAL AKCISER
NOEMAL  VASKULARIZASYON ANORMAL VABKULARIZASY ON

Sekil 2. Akciger anomalileri spektrumu .( Panicek DM, Heitzman ER, Randall PA, et al: The

continuum of pulmonary developmental anomalies. Radiographics 1987;7;747)



Konjenital kistik akciger hastaliklar1 nadir anomaliler olup insidans1 1/10000 -
1/ 350000 dogum arasinda degismektedir. Son yillarda en sik tani yontemi 18-
20.haftalarda yapilan rutin ultrason incelemesidir. Dogum sonras1 akciger grafisi
cekilmesi ve eger olgu asemptomatikse 4-6.haftalarda bilgisayarli tomografi (BT) ile
degerlendirmesi gereklidir. Ciinkii tek basina akciger grafisi ile lezyonlarin %350
atlanabilmektedir. Ayrica prenatal goriintiilemede gerileyip kayboldugu rapor edilen
lezyonlarin %64 {iniin daha sonra postnatal BT de tekrar goriildiigli dikkati cekmistir.
Asemptomatik olgularda tedavi tartismalidir. Baz1 merkezler seri BT takibini bazilari

ise yagamin ilk 3-6.ayinda cerrahi olarak ¢ikarilmasi gerektigini savunmaktadir (3).

Konjenital kistik akciger hastaliklar;; konjenital kistik adenomatoid
malformasyon (KKAM), pulmoner sekestrasyon, konjenital lober amfizem ve
bronkojenik kist olmak iizere baslica dort tipe ayrilir. Ayrica bu lezyonlarin birarada
oldugu hibrit olusumlar bulunur. Bu lezyonlar histolojik olarak farkli olmalarina
ragmen, klinik ve embriyolojik olarak benzer 6zellikler tasirlar. Konjenital akciger
hastaliklarinin ana patolojik bulgular1 dogrultusunda yapilan smiflamasi asagida

Ozetlenmistir (7).



2.1. Konjenital Akciger Malformasyonlar: Siniflamasi

1. BRONKOPULMONER MALFORMASYON

Bronkojenik  kist (iliskili olmayan bronkopulmoner ©n  barsak
malformasyonu)

Bronsiyal atrezi
- izole
- Sistemik arteriyel/ vendz baglantili (intralober sekestrasyon)

- Gastrointestinal sistemle baglantili (intralober sekestrasyon/ kompleks ya da
bronkopulmoner 6n barsak malformasyonuyla iligkili

- Normal akciger dokusuna sistemik arteriyel baglanti

Kistik adenomatoid malformasyon, biiyiik Kist tipi (Stocker tip 1)
- izole

- Sistemik arteriyel/ vendz baglantili (hibrit lezyon/intralober sekestrasyon)

Kistik adenomatoid malformasyon, kiiciik kist tipi (Stocker tip 2)
- 1zole

- Sistemik arteriyel/ vendz baglantili (hibrit lezyon/intralober sekestrasyon)

Ekstralober sekestrasyon

- Qastrointestinal sistemle baglantili olmayan (KKAM ile birlikte olan/
olmayan, kii¢iik kist tipi)
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- Gastrointestinal sistemle baglantili (kompleks/bronkopulmoner 6n barsak
malformasyonuyla iliskili

2. PULMONER HIPERPLAZI VE ILISKILI LEZYONLAR
- Laringeal atrezi
- Solid ya da kistik adenomatoid malformasyon (Stocker tip 3)

- Polialveolar lob

3. KONJENITAL LOBER AMFIZEM

4. DIGER KiSTiK LEZYONLAR
- Lenfatik / lenfanjiyomatoz kistler
- Enterik kistler

- Mezotelyel kistler

- Basit parankim kistleri

- Diistik dereceli kistik ploropulmoner blastom

2.1.1. Bronkojenik kist

Bronkojenik  kistler trakeobronsial agacin anormal ventral (6n)
tomurcuklanma ve dallanmasi sonucu olusan gelisimsel lezyonlardir. Gestasyonun
26-40. haftalarinda ortaya c¢ikarlar (11,12,13). Bronkojenik kistler; enterik ve

noroenterik kistleri de iceren O6n barsak duplikasyon kistleri ailesinin bir {iyesidir.

11



Kesin tani histolojik olarak fibrovaskiiler doku ve diiz kas iizerinde yer alan

psodostratifiye goblet hiicreli respiratuvar epitelin bulunmasiyla konur (7,11,13).

Bronkojenik kistler i¢i sivi ya da mukus dolu soliter tek bdlmeli kistik
yapilardir. Genellikle trakea ve bronglarla yakin komsulukta bulunurlar (7) ve siklikla
bronsiyal agagla iligkili olabilirler (10). Bronkojenik kistler olgularin %65-90’inda
orta mediastende; paratrakeal, karinal ve hiler bolgelerde bulunurlar (11,12).
Subkarinal alan en sik yerlesim yeri olup bunu sag paratrakeal alan takip eder.
Bununla birlikte pulmoner lezyonlar gibi ortaya ¢ikip akciger parankiminde ozellikle
alt loblarda bulunabilirler (11,12,14). Siklikla mediastende ve trakeal bifurkasyonun
izerinde bulunmalarina ragmen; suprasternal bdlgeden diyafram altina kadar olan
alanda goriilebilirler. Ayrica adrenal bezler (15) ve diger retroperitoneal alanlarda(16)
, plevra i¢i boyun , dil kokii ve subkutan doku gibi (7) olagan olmayan bolgelerde de
bulunduklar: bildirilmistir. Ozofagus ve mide gibi komsu yapilarla iliskili olan nadir
yayinlar da mevcuttur. Bu kistler viicut boyutundaki artis ve yasla giderek biiyiiyerek

10 cm ¢apa ulasabilirler.

Bronkojenik kistlere; in utero donemde kitle etkisi ile mediastinal yer
degistirmeye neden olduklarinda prenatal ultrason ile tan1 konabilir. Bu durumda kist
aspirasyonu gereklidir. Bunun yanisira nadiren konjenital lober amfizem ile
sonuglanan inutero havayolu obstriiksiyonuna neden olurlar. Ayrica bronkojenik
kistlerin bronsiyal atrezi ve intralober sekestrasyonla iligkili oldugunu bildirilen

12



yaymlar da vardir. Intrapulmoner ve mediastinal bronkojenik kistlerin toplamimin
konjenital akciger malformasyonlariin %50’si oldugu sdylense de diger akciger

malformasyonlarindan sayica fazla olmadiklar1 gosterilmistir (7).

Akciger grafilerinde yuvarlak ya da oval, pulmoner ya da mediastinal farkli
boyutlarda kitle lezyonlar1 seklinde goriliirler. Kistler hava ya da sivi igerebilirler.
Eger hava doluysa kist duvar ince ve diizglindiir. Bilgisayarli Tomografi (BT) ile
ince duvarl kistik yapilar seklinde tanimlanirlar. Kistin igerdigi sivinin attenuasyonu
-10 ile 10 Hounsfield {inite arasinda degismektedir. Sivinin protein igerigine bagh
olarak, yiliksek attenuasyon sayilar1 genellikle kalsiyum siitii, duvar kalsifikasyonu ya
da sistemik vaskiiler beslenmeyi isaret eder. MRG ile kist icerigi; T1A serilerde kas

ve subkutan yag arasinda, T2A serilerde ise yiiksek sinyal intensitesindedir (10)

Bronkojenik kistler kiiciik oldugunda semptom vermezler. Ancak santral
havayollar1 ve 06zafagusa basi olusturacak kadar biiylik olduklarinda gogiis agrisi,
respiratuvar distress ve disfaji gibi ¢esitli semptomlar ortaya ¢ikar. Tedavi se¢enekleri
arasinda gozlem, rezeksiyon ve aspirasyon yer alir. Semptomatik olgularda genellikle

tedavi rezeksiyondur (11,12,13,14).

Sivi igerikli intrapulmoner bronkojenik kistlerin ayirici tanisinda yuvarlak
pnomoni, primer ya da metastatik pulmoner neoplaziler, interlober efiizyon, diger

konjenital akciger kistleri ve plazma hiicreli graniilom yer alir. Hava dolu ya da hava-
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stvi dolu bronkojenik kistler konjenital kistler, KKAM, pndmatosel, pulmoner abse

ve kavitasyon gosteren akciger nodiilleriyle karistirilabilirler (10).

2.1.2. Brongsiyal atrezi

Konjenital brongiyal atrezi segmental ya da subsegmental bronglarda
obstriiksiyon sonucu olusur. Distal havayolu gelisimi normaldir (6,11,17). Bronsiyal
atrezinin kesin nedeni belli degildir ancak iki olas1 patogenetik mekanizma vardir: (a)
yeni gelisen bronsiyal hiicrelerin brongiyal tomurcukla baglantilarin1 kaybetmeleri
sonucu olusur ve baglantinin kesildigi noktanin distalinde havayollarinda normal
biliylime goriiliir. (b) Bronsiyal duvardaki arteryel beslenmenin in utero kesilmesi
sonucu olusan iskemi nedeniyle bronsiyal baglanti kaybolur (6,11). Atretik segmentin
distalinde patent bronsta mukus birikimi sonucu karakteristik mukosel olusumu
goriiliir. Siklikla tikanmanin distalinde interstisyum ve Kohn porlar1 vasitasiyla
kollateral havanin hapsolmasi nedeniyle akcigerin ilgili segmentinde zamanla
havalanma artig1 goriiliir. Yenidogan ve ilk bir haftalik donemde pulmoner opasite

seklinde, daha biiylik cocuklarda ise hiperliisen olarak goriiliir (10).

Bronsiyal atrezili olgularin biiylik cogunlugu asemptomatik olup tanisi farkl
nedenlerle akciger grafisi ¢ekildiginde rastlantisal olarak konulsada; bazi olgularda

tekrarlayan pnodmoni 0ykiisii vardir (6,11).
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Izole bronsiyal atrezi ilk kez Falor ve Kyriakides tarafindan 1949 yilinda
tanimlanmistir. Bronsiyal dallanmanin tamamlandig1 16.haftadan sonra olusur. Geg
cocukluk doneminde, addlesanda ve erigkinlerde goriilen nadir bir anomalidir.
Genellikle sol iist lobu tutar ama nadiren de olsa sag iist ve sag alt lob tutulumunu
bildiren yaymlar da vardir (7). Tutulan lobdan bagimsiz olarak lezyonlarin patolojisi

benzerdir.

Bronsiyal atrezi serisinde;

Bronsiyal atrezinin KKAM, ELS (ekstralober bronkopulmoner sekestrasyon)
ve ILS (intralober sekestrasyon) gibi diger konjenital akciger malformasyonlariyla

birlikteligi siktir.

Mikrodiseksiyon teknikleri kullanilarak, Kunisaki ve arkadaslar1 bronsiyal
atreziyi:

- 9/13 (69%) KKAM
- 1/1 (100%) ELS

- 5/5 (100%) ILS
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Sekil 3. Bronsiyal Atrezi (Abbot GF ve arkadaglar1 2007)
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Konjenital akciger malformasyonlar1 fetal havayolu obstriiksiyonu ile iligkili
genis bir siirectir. Erken donemde tikanma gelisim bozuklugu ile (KKAM), gec

donemde tikanma ise normal gelisim fakat hiperekspansiyonla (izole BA) sonuglanir.

2.1.3. Konjenital kistik adenomatoid malformasyon

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM) bronkopulmoner
Onbarsak malformasyonlari olarak bilinen gelisimsel akciger anomalilerinin nadir bir
grubudur. KKAM ya da yeni tamimlamayla Konjenital pulmoner havayolu
malformasyonu (KPHM) farkli evrelerde kistik degisimin eslik ettigi, organize
olmayan akciger dokusundan olusan hamartamat6z kitle lezyonunu tanimlar. Rapor
edilmis KPHM insidans1 1/25000-35000 arasindadir (5,18). Bununla beraber

KPHM’lar1 kistik akciger hastaliklarinin %25’ini olusturur (18).

Lezyonlar kist boyutu ve histopatolojik kriterlere dayanarak Stocker
tarafindan 1977 yilinda ii¢ ana tipe ayrilmigtir (Tip I-III). Daha sonra Stocker
malformasyonun ortaya ¢ikis alanina dayanarak 1994 yilinda iki nadir alt grup daha
tanimlamustir (Tip 0 ve 1V) (19,7). Tip 0 ve IV tartismalidir. Tip III ise pulmoner
hiperplaziye benzer (19). Tip 0, trakeobronsiyal; tip I, bronsiyal/bronsiyolar; tip II,
bronsiyolar; tip III bronsiyolar/alveolar kanal ve tip IV ise distal asiner olarak

siiflandirilmistir (18).
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En yaygin subtip tip I KKAM olup, en az 1 tane 2 cm’den biiylik dominant
kist igerir. Tip I KKAM 1-10mm c¢apinda ¢ok sayida benzer 6zellikte kiiciik kist
igerir. Tip III KKAM ise en az goriilen tipi olup, goriintillemede solid olarak ortaya
cikar. Ancak histopatolojik incelemede Tip III KKAM’nun sayisiz mikrokistten
olustugu goriiliir. KKAM’lu hastalar yenidogan periyodu ya da infant doneminde
genellikle respiratuvar distress semptomlariyla ya da tekrarlayan enfeksiyonla

bagvururlar (9,11,12,14).

Sekil 4. KKAM Tip 1 ve Tip 2 (20)
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Bununla birlikte KKAM daha biiyiik ¢cocuklarda rastlantisal olarak da tespit
edilebilir. Semptomatik KKAM rutinde ¢ogu zaman kiiratif olan cerrahi rezeksiyonla
tedavi edilir (11,21). Bununla birlikte prognoz; lezyonun boyutuna, geriye kalan
gelismemis akciger dokusunun derecesine ve eslik eden diger konjenital anomalilere
dayanir (9,11,21,22,23). Tip Ilve tip Il KKAM siklikla diger konjenital anomalilerle
iliskildir. Bundan dolay1 prognoz tip I KKAM’a gore daha kotiidiir. Asemptomatik
KKAM’da tedavide izlenecek yol net olmamakla beraber, enfeksiyon ve diisiik

malignensi riski nedeniyle bazen elektif cerrahi rezeksiyon 6nerilir.

Sekil 5. KKAM Tipleri (Gilbert-Barnes, Kapur, Oligny & Siebert: Potter’s Pathology of the Fetus,

Infant and Child 2007 Elsevier Inc.)

BT de KKAM’nun tipine ve eslik eden enfeksiyona bagli olarak ¢ok cesitli
gorilintiileme bulgular1 gortilebilir (9,11,12,14,24). Tip I KKAM da siklikla bir ya da
daha fazla biiyiik, hava dolu kistik yap1 goriiliir ve bazilarinda hava-sivi seviyesi

goriilebilir. Tip I KKAM’nun tipik goriintiisii hava dolu multikistik kitle ya da fokal
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konsolidasyon alanidir. Tip III KKAM histolojik olarak tanimlanabilen mikroskobik
kistlere (2mm c¢apindan daha kiigiik) bagli olarak solid olarak goriiliir. BT,
KKAM’nun tanimlanmasi ve siniflamasinda, komsu yapilardaki kitle etkisinin
degerlendirilmesinde ve KKAM’u diger konjenital akciger anomalilerinden 6zellikle
sekestrasyondan ayirmada onemlidir. KKAM da sistemik arteryel beslenme yoktur,
sekestrasyonda ise BT anjiografi ile anormal arteryel besleme net bir sekilde
gosterilir. Nadir goriilmesine ragmen, ploropulmoner blastomun kistik formu
KKAM’na benzer sekilde goriilebilir (Sekil 6). Ozellikle alt loblara lokalize
oldugunda konjenital diyafragmatik herni (KDH) ile karisabilir. Bu durumda koronal
ve sagital  planlarda  yeniden  yapilandima  diyafragmatik  herninin
degerlendirilmesinde yardimci olur, bu sayede radyologun KKAM’u KDH’den
ayirmasina olanak saglar (11). Ayrica prenatal Doppler ultrasonografi ile fetal akciger
lezyonuna giden aortadan ayrilan sistemik arterin gosterilmesi BPS i¢in belirleyici bir

ozelliktir (4).
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Sekil 6. Pléropulmoner blastom.

Sekil 7. KKAM olgularindan 6rnek goriintiiler
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2.1.4. Bronkopulmoner sekestrasyon

Bronkopulmoner sekestrasyon fonksiyon gostermeyen akciger dokusundan
olusan, bronsiyal baglantis1 olmayan ve sistemik arteryel beslenen lezyonlardir.
Prenatal ultrasonografide BPS diizgiin sinirli homojen kitle lezyonu seklinde ortaya
cikarlar. Doppler US’de aortadan ayrilan fetal akciger lezyonuna giden aortadan
ayrilan sistemik arterin gosterilmesi patognomoniktir. Doppler US’de bu bulgunun
gosterilemedigi durumlarda, mikrokistik KKAM ve BPS prenatal US’de aym
bulgulara sahip olmalari nedeniyle ayrilamazlar. Bu lezyonlar1 ayirmada ultrafast

fetal MRG yardimeci olabilir (4).

Sekestrasyon serisinin bronsiyal baglanti gdsteren anormal akciger dokusu ya
da normal akciger dokusunu besleyen aberran sistemik arteryel yap: gibi diger normal
olmayan sistemik arteryel beslenme gosteren lezyonlar1 igerip igermemesi konusunda
net bir goris birligi yoktur (1,15,16,). Prenatal US, Doppler ve giderek ilerleyen daha
detayli anjiografik kesitsel goriintiileme teknikleri ile hibrit lezyonlar daha fazla
tanimlanabilmektedir  (1,15). Ozellikle lezyonlarm %350’sinden fazlasinda
sekestrasyon ve kiiclik kist tipi KKAM’nun goriintiileme ve patolojik 6zellikleri
birarada bulunmaktadir. Bu lezyonlarin ¢ogunun sekonder pulmoner displastik
degisikliklerin eslik ettigi, intrauterin obstruksiyona yol agan malformasyon serisinin
parcast oldugu goz oniine alindiginda, bu lezyonlarin sonsuz gesitlilik gostermesi ve

farkli bulgularin ortaya ¢ikisini anlamak kolaylagir (1).
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Pulmoner sekestrasyon intralober ve ekstralober olmak iizere ikiye ayrilir. Bu
lezyonlar ekstralober sekestrasyonun ayri bir plevral yapiyla sarilmasi ve intalobar
sekestrasyonun akcigerin i¢inde bulunmasiyla ile ayrilir . Bu lezyonlar arasinda ¢ok
fazla benzerlik ve birarada bulunma 6zelligi vardir. Her ikisinde de, sistemik arteryel
beslenme genellikle distal torasik aorta ya da proksimal abdominal aortadan
kaynaklanir, bazen splanic ya da ¢dlyak arterden de cikip inferior pulmoner ligament
yoluyla akcigere ulasir (1,25). Nadiren sistemik arteriyel yap1 interkostal, subklavyan
ya da hatta koroner arterlerden ¢ikabilir. Bu damarlarin pulmoner arter gelisiminden
once akcigeri besleyen kalici, primitif vaskiiler yapilar oldugu diistinlilmektedir.
Vendz drenaj pulmoner (intralober) ya da sistemik (ekstralober) venlere olur.
Gastrointestinal sistemle Ozellikle 6zafagusla normal olmayan baglanti her iki

durumda da goriilebilir (1).
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Sekil 8. Bronkopulmoner sekestrasyon olusumu

Langston intralober sekestrasyonun alt loblarda meydana gelen bronsiyal
atrezinin baska bir bi¢imi olduguna deginmektedir (7). iki lezyonun gercekten birgok
ortak Ozelligi vardir. Her ikisinde de saptanabilir atretik brons gorilebilir.
Sekestrasyonun patolojik goriiniimii genislemis, dallanan, sivi dolu hava yollar ile
bronsiyal atrezi ile yakin benzerlik gostermektedir. Pulmoner hiperplazi ve
mikrokistik degisiklikleri igeren displastik patolojik degisiklikler tipik {ist lob

bronsiyal atrezisi gibi genellikle intralober sekestrasyonda da goriiliir (26) .
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Biitiin intralober sekestrasyon brongsiyal atrezi ve ekstralober tipini
sekestrasyon olarak isimlendirmek dogru olmaz ve anlasilmasi daha gii¢ olur.
Sekestrasyon ve bronsiyal atrezinin, diger bronkopulmoner 6n barsak lezyonlar1 gibi
bir arada bulunmasi bu tikayic1 malformasyon serisindeki lezyonlarin muhtemel ortak

mekanizmayla olustugunu gostermektedir (1).

Intralober sekestrasyonun olusum mekanizmasinin konjenital mi yoksa
edinilmis mi oldugu hakkindaki anlasmazlik hala devam etmektedir. Tekrarlayan
akciger inflamasyonunun normalde bulunan kiigiik sistemik pulmoner ligament
damarlarinda hipertrofiye yol acarak edinilmis intralober sekestrasyona neden oldugu
ileri stirtilmektedir. Daha Onceki serilerde ¢ogu intralober sekestrasyon olgusunun
daha biiylik ¢ocuklarda ve erigkinlerde, ekstralober sekestrasyonun daha yaygin
olarak infantlarda goriildiigii dikkati ¢ekmektedir. Ancak prenatal ultrasonografi
uygulamasinin artmasiyla, ¢ok sayida intralober sekestrasyon olgusunun ekstralober
sekestrasyona benzer sekilde, hem prenatal hem de erken infant doneminde
tanimlandig1 goriilmistiir. Bazi durumlarda intralober ve ekstralober sekestrasyonun
atrezi, KPHM, scimitar sendromu ve gastrointestinal iligkili lezyonlar gibi diger
akciger anomalileriyle iligkili oldugu tanimlanmistir (1,26). Veriler hem intra hemde
ekstralober sekestrasyon i¢in konjenital bir olusum mekanizmasi oldugunu

desteklemektedir.
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Ekstlober ve intralober sekestrasyon arasindaki farklar arasinda:

1. Ektopik yerlesim: Boyun, mediasten, perikard ve intraabdominal bolge
(6zellikle sol surrenal) gibi ektopik yerlesim ekstralober sekestrasyonda goriiliir fakat
intralober olanda goriilmez (27). Tamimlamayla intralober sekestrasyon akciger
dokusuyla devamlilik gosterir. Ektopik intraabdominal sekestrasyonlarin goriinimii
tipik olup, ultrasonda homojen ekojenitede kistik yapilar igeren ya da igermeyen

olusumlar seklinde, BT de ise hipodens olarak goriiliirler (1).

2. Ekstlober sekestrasyon konjenital diyafragmatik herni, pulmoner hipoplazi,
pulmoner sling ve diger 6n barsak kistleri gibi sistemik malformasyonlarla daha fazla

iliskilidir (28).

Pulmoner sekestrasyonun her iki tipi de intrauterin hydrops fetalis gelisimi ile
iligkili olabilir. Bunun biiylik lezyon boyutu nedeniyle 6zafagus ve torasik venoz
yapilara basi olusturdugu, bunun sonucunda da polihidramniyos, konjestif yetmezlik,
hidrotoraks ve fetal hidrops gelistigi diisiiniilmektedir (1). Bu olgularda fetal kaybi
onlemek amaciyla; rezeksiyon, drenaj ya da erken dogum gibi girisimler

gerekmektedir.

Pulmoner sekestrasyonlar genelde dogumda asemptomatiktir. Sonrasinda

cerrahi sirasinda rastlantisal olarak, goriintiileme esnasinda ya da tekrarlayan
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enfeksiyonlarin ardindan bulunurlar. Soldan saga santla birlikte olan genis sistemik
arteryel beslenmenin oldugu kardiyovaskiiler lezyonlarlin goriildiigii durumlarda

erken semptom verirler (1,15).

BPS’nun goriintiileme bulgular1 ¢ok ¢esitlilik gosterir. Infantlarda genellikle
sol akciger alt lob medialde bulunan, solid kitle lezyonu gibi tanimlanirlar (1,15).
Bununla birlikte intralober sekestrasyon dogumda havalanabilir ve hiperliisen bir
lezyon gibi goriilebilir. Daha biiyiik ¢ocuklarda ve eriskinlerde, hiperliisen alanlar ve
kiigiik kistler goriilebilir. Bu goriiniim en iyi sekilde yiiksek rezoliisyonlu BT ile
gosterilebilir. Hem patolojik hem de goriintilleme ile degerlendirme esnasinda bu

lezyonlar KKAM ile birlikte olabilir (1).

Konjenital akciger anomalileri ¢ok cesitli klinik bulgular ve goriinteleme
ozellikleriyle ortaya g¢ikar. Siipheli ya da rastlantisal olarak tespit edilen konjenital
akciger anomalilerinin degerlendirilmesinde goriintiilemede ilk olarak akciger
grafileri kullanilmasina ragmen, lezyonun karakterizasyonu agisindan genellikle BT
ile kesitsel goriitiileme gereklidir. Tanida uygun BT teknigi kullanilmas1 6nemlidir.
Multiplanar reformat ve ii¢ boyutlu rekonstriiksiyon taninin dogrulugunu arttirmada

yardimct1 olur.
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2.2. Teknik
2.2.1. Hasta hazirligi:

Pediatrik hastalar icin sedasyon: Biliylk c¢ocuklar ve eriskinler i¢in BT
incelemesi siiresince genellikle sedasyon gerekmez. Ancak nefes tutma konusunda
koopere olamayacak ve inceleme siiresince hareketsiz yatamiycak 5 yasindan kiiciik
cocuklar ve infantlarda sedasyon gereklidir. Bununla birlikte multidedektér BT nin
hizl1 ¢cekim siirelerine bagl olarak kiigiik ¢ocuklardaki sedasyon ihtiyaci giiniimiizde
azalmigtir. Kiiciik ¢cocuklara hemen her zaman bilingli sedasyon uygulanir (11). Bu
sayede hasta az miktarda disiiriilmiis biling diizeyi ile bagimsiz ve bilingli olarak
nefes alabilir, fiziksel uyaranlara ve /veya sozlii komutlara cevap verebilir. BT
incelemesi siiresince ve inceleme sonrasinda giivenli olarak kardiyorespiratuvar

fonksiyonlarin idame ettirilmesi pediatrik hastalar agisindan vazgecilmezdir (28,29).

Intravenoz kontrast madde: Cocuklarda vaskiiler yapilarla iliskili konjenital
akciger anomalilerinin degerlendirilmesinde; tipik olarak kontrast madde uygulamasi
gereklidir. Cocuk hasta radyoloji boliimiine geldiginde uygun damaryolu tarasesinin
bulunmasi1 ve buna bagli olarak islemin ¢ocukta yarattig1 fiziksel rahatsizligin en alt

diizeye indirilmesi uygun yaklasim olarak kabul edilir (29).

Gilinlimiizdeki uygulamalarda mide bulantis1 ve kusma gibi yan etkileri oldugu
kadar enjeksiyon bdlgesindeki rahatsizligi da azalmak i¢in iyonik olmayan diisiik
osmolariteli kontrast maddeler yaygin olarak kullanilmaktadir. Genelde Onerilen
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kontrast dozu kilogram basina 2MI (4mL/kg’1 ya da 125mL’yi gecmemeli) (28,29).
Kontrast madde enjeksiyonu manuel olarak yapilabilir ancak tecih edilen, 6zellikle
BT anjiografi i¢cin mekanik (otomatik ) enjeksiyondur. Bu yontem ile vaskiiler yapilar
icerisinde homojen kontrast tutulumu saglanir bu da vaskiiler yapilarin 3D

rekonstriiksiyonunda kismen yardimci olur.

Mekanik yolla kontrast verilmesi i¢in 22-gauge ya da daha bir genis kaniil
antekiibital vene yerlestirilir. Kontrast madde 22-gauge kateter ile 1.5-2.5ml/sn, 20-
gauge kateter ile 2.0-4.0 ml/sn hizla verilir. 22-gauge’den kiiclik kateteri ya da santral
vendz kateteri olan infant ve kiiciik cocuklarda kontrast madde manuel yolla
uygulanmalidir. Enjeksiyon bolgesi kontrast madde verilirken olasi ekstravazasyonun

onlenmesi i¢in dikkatli bir sekilde gozlemlenmelidir (29).

2.2.2. Multidedektor BT teknigi
Teknik parametrelerin multidedektor BT tipine gore farklilik gostermesine
ragmen, konjenital akciger anomalilerinin dogru BT teknigi ile degerlendirilmesi belli

temel prensiplere dayanir.

Multidedektor BT parametreleri: En uygun BT verilerini elde etmek ve
bununla birlikte MPR ve 3D rekonstriiksiyon goriintiilerinin kalitesini yiikseltmek
amaciyla multidedektdr BT parametreleri 6nceden belirlenmelidir. Bu parametreler:

tip akimi yada miliamper, kilovoltaj piki, masa hizi, dedektdr kolimasyonu ve
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rekonstriiksiyon kalinligidir (28,29). Bunun yanisira maruz kalinacak radyasyon
miktarinin 6zellikle pediatrik hastalarda daha da 6nem tasimasi nedeniyle mutlaka
dikkatli bir sekilde degerlendirilmelidir. Pediatrik hasta grubunda BT incelemesi i¢in
kullanilacak miliamper tani i¢in uygun goriintii kalitesinin elde edilebilecegi en diisiik
seviyede olmalidir (28-33). Tiip akimi i¢in mevcut kilavuzlar (guidelines) hastanin
kilosuna dayanmaktadir. Kilovolt da goriintii kalitesi ve radyasyon maruziyetini
etkiler. 50 kg.’dan daha zayif hastalarda en yiiksek 80 kV uygulanir. Daha biiyiik
cocuklar ve erigkinlerde ise yiliksek giiriiltii oranin1 baskilamak i¢in 100-120 kV’a
ihtiya¢ duyulur (28). lsaniye ya da daha az siiren hizli goriintiileme stireleri (hizh
masa siirati) uygulanir. Dedektor kolimasyonu ve masa hizi kullanilan multidedektor
tipine gore degisir. Ancak, genelde rutin goriintiilemede 1.0-1.5mm kolimasyon ile
1.5-2.0 pitch degerleri dort dedektdrlii cihazlar i¢in uygundur. Sekiz ve 16 dedektor
i¢in, 0.625-1.0 kolimasyon ilel.0-2.0 pitch degerleri kullanilir. Altmisdort dedektor
icin ise 0.5-0.6 kolimasyon ve 1.0-1.5 pitch yeterli olucaktir (28,29). 3D
rekonstriiksiyon igin vollimetrik veriler 2mm’lik rekonstriiksiyon araliginda 3mm
kesit kalinlig1 ile rekonstriikte edilir ya da 1mm rekonstriiksiypn araliginda 2mm kesit
kalinligr kullanilir. Bundaki amac¢ goriintiileri yaklasik %350 oraninda {stiiste
bindirerek lezyon goriiniirliigiinii arttirmaktir (28,29,34,35). Istisnai bir durum ise

sadece ¢ok ince kolimasyon (0.5-1.0 mm) kullanildiginda goriiliir.
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Boyle ince kolimasyon; goriintiiler transvers, koronal ya da sagital planda
incelenmis olmasindan bagimsiz olarak uzaysal rezolusyonun ayni oldugu izotropik

veri toplami ile sonuglanir (36).

Anatomik goriintii  kapsami: Konjenital akciger anomalilerinin BT ile
degerlendirilmesinde, goriintiiler genellikle torasik giris seviyesinden diyafragma
diizeyine kadar elde olunur. Ancak bazi belli durumlarda goriintii kapsamini
degistirmek gerekir. Ornegin ekstralober sekestrasyonu degerlendirmede daha alt
seviye renal arter diizeyi dikkate alinmalidir ¢ilinkii bu durumda anormal arter

diyafram seviyesinin altinda inen aortadan ¢ikabilir (37,38).

2.2.3. Goriintii isleme teknikleri

Cok dedektorlii BT ‘nin ortaya ¢ikisi ve yiiksek kalitede ince kesit goriintii
saglama ozelligi ile yakin ge¢miste MPR ve 3D gibi goriintiiyli isleme teknikleri
gelistirildi. Bu  teknikler giiniimiizde konjenital akciger anomalilerinin

degerlendirilmesinde rutin olarak kullanilmaktadir.

Multiplanar (¢ok planl) rekonstriiksiyon (veniden yapilandirma-olusturma):
Cok planh goriintiiler bir voksel kalinliginda, BT ateniiasyonu ne olursa olsun tiim
pikselleri veri kiimesinde kullanan BT goriintiileridir (28,29). Cok planli hacim
reformat goriintiiler komsu ince kesitleri igeren kalin kesitler ve komsu imajlardan

olusan blok goriintiilerdir. Bu blok ya da kalin kesitlerin kalinlig1 degiskendir ancak
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genelde 3mm ile 10mm arasinda olur. Bu nedenle ¢ok planli hacim reformat
goriintiiler, MPR goriintiilerin uzaysal ¢oziinlirliigiinii daha kalin kesitlerin anatomik
goriintiisityle birlestirir. Cok planli goriintiiler koronal, sagital, ortogonal ve
curved(egik) planlar gibi segilen herhangi bir plandan olusturulabilir (28,29). Diger
goriintii yeniden yapilandirma teknikleriyle karsilastirildiginda; MPR ( ¢ok planh
yeniden olusturma)’nin en 6nemli avantajlarindan biri hemen hemen hi¢ yeniden
olusturma zamani gerektirmemesi ve BT konsolunda, iki ya da ii¢ boyutlu

goriintiilemeye olanak veren is istasyonlarinda kolaylikla uygulanabilmesidir.

Ug-boyutlu hacim olusturma (3D volume rendering): Intratorasik vaskiiler ve
havayolu yapilarini degerlendirmede; ii¢ boyutlu hacim olusturma teknigi giiniimiizde
en yaygin kullanilan 3D yeniden yapilandirma metodudur. Transvers ya da ¢ok planh
yeniden yapilandirma teknikleri ile karsilastirildiginda, hacim olusturma teknigi
baslangictaki ham BT veri kiimesindeki uzaysal iligkilerin yanisira tiim ateniiasyon
(baskilama) kompozisyonunu kullanir. Bu hacim olusturma teknigi ile baslangictaki
BT verileri farkli genislik, opasite, parlaklik ve renk segeneklerine dayanarak yeniden
yapilandirilabilir (28,29). Bu goriintiiyli isleme teknigi sayesinde vaskiiler yapilarin

ve havayollarinin dis ve i¢ perspektiften ii¢ boyutlu goriintiileri elde olunur.
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3. GEREC VE YONTEM

University of Pennslyvania, Children’s Hospital of Philadelphia’da Eyliil
2006-Eyliil 2008 tarihleri arasinda incelenen, patolojik olarak kanitlanmis konjenital
akciger lezyonu bulunan 59 infant (0-101 giin) geriye doniik arastirma kapsaminda
degerlendirildi. Olgularin 35’1 kiz, 24’1 erkekti. Calisma kapsaminda ayni giinde
(gestasyonun +/- 24,4 haftasinda) gerceklestirilen fetal MRG ve prenatal ultrason ile
postnatal olarak diisiik doz BT anjiografi (BTA) incelemeleri yapildi. US hacimleri
prenatal ultrason raporlarindan alindi. Fetal MRG 1.5 T (Magnetom Avanto, Siemens
Medical Solutions, Germany) MRG sistemi ile yapildi. Cok planli T2A HASTE
goriintiiler elde olundu (TR/TE 1,000/85; kesit kalinligi, 4mm; flip angle:150 derece;
matriks boyutu 512x512). BTA ise 64-kesitli (Somatom Sensation 64, Siemens
Medical Solutions, Germany) BT sistemi ile diisiik doz protokolii kullanilarak
gerceklestirildi. Cekim parametreleri Kv80, radyasyon doz araligi: 0,26-4 mSv (Sekil
9) , referans mAs: 15-90, pitch: 1-1,5, kolimasyon: 1,2 kesit kalinligi: 1,5mm olarak
belirlendi. BTA incelemesi yapilirken Power enjeksiyon yontemi ile 0,8-1,5cc
kontrast madde verildi (Omnipaque 350). BT islemi ondesi sedasyonu onlemek
amactyla oda isiklar1 azaltildi ve seker aromali pacifier (yalanci meme-emzik)
kullanildi. Elde edilen BTA ve MRG’ye ait veriler bagimsiz bir ¢alisma istasyonuna
aktarildi. Lezyon ve akciger hacimleri BT ve MRG i¢in farkli bilgisayar programlari

kullanilarak hesaplandi. BT i¢in Syngo hacim hesaplama programi kullanildi.
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Time Series Plot of CTA mSv WITH Weighting Factor
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Sekil 9. BTA i¢in doz arali§i mSv

Syngo hacim hesaplama uygulamasi iki boyutlu goriintiiler kiimesinden hacmi

degerlendirmede kullanildi. Syngo hacim hesaplamasi yapilirken 6ncelikle hacim

Ol¢iimii yapilacak alana yonelik istenilen araliktaki HU belirlendi. Ciinkii bu

uygulamada ilgilenilen hacim (VOI) hesaplamasi tanimlanan araliktaki HU’lere ve

ilgi alanlarina(ROI) dayanmaktadir. Bu yazilim hem elle cizilerek hem de otomatik

olarak hacim hesaplamasina olanak saglar. Yontem kullanilirken ilk 6nce orjinal

goriintiiler yiiklendi. Segilen goriintiller ayni hastaya ait, aymn FOV, yeniden

yapilandirma merkezi, masa yiiksekligi ve gantri tilte sahipti. Tiim goriintiiler igin

goriintii ¢coziiniirliigi 512x512 piksel olarak belirlendi. Ilgi alanin ana hatlariyla elle

cizilmesi sonrast bu hacim alaninda onceden tanimlanan HU araliginda bilgisayar

programi ile otomatik hesaplama yapildi.
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Sekil 10. BT ile Syngo hacim hesaplama yazilimu ile elde edilen goriintiiler.

Sonuglar bir tablo halinde ortaya konuldu ve kaydedildi. Ilgilenilen hacim
tanimlamasini basitlestirmek icin, syngo hacim hesaplama ydntemi ile goriintii

verilerinin aksiyal, koronal, sagital planlarda gériiniimleri de tabloya aktarildi.
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MR goriintiilerinden hacim hesaplamas1 bir bilgisayar yazilimi (Argus,
Siemens Medical Solutions, Germany) ile gergeklestirildi. ik énce olguya ait istenen
goriintiiler segilip yiiklendi. Daha sonra yar1 otomatik bir yontemle belli araliklarla
secilen ardisik kesitlerden ilgi alani elle gizilerek hacmi hesaplanicak akciger ve
lezyon alani tanimlandi. Segilen ilgi alan1 akciger sinirlarii ve lezyonu igermekte
ancak akciger hilusundaki biiyiik damarlar1 icermemekteydi. Her bir ilgi alaninin
hacmi goriintii basina otomatik olarak (kesit alan1 ve kesit kalinligina dayanarak)
hesaplandi. Toplam akciger hacmi ve toplam lezyon hacmi bu kesitsel hacimlerin

otomatik olarak yazilim tarafindan toplanmasi ile elde edildi.

Sekil 11. Argus yazilimi ile hacim hesaplama.
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Arastirma oOncesi “The Committees for Protection of Human Subjects
Institutional Review Board”dan onay alindi. Daha sonra da Gazi Universitesi Tip

Fakiiltesi etik kurulundan onay alinarak ¢aligma tez haline getirildi.

Lezyonlar bronsiyal atrezi (BA), konjenital kistik adenomatoid malformasyon
(KKAM) ve bronkopulmoner sekestrayon (BPS) olmak {lizere ii¢ ana kategoriye
ayrildi. Ancak lezyonlarin %40 ‘indan fazlasinda birden ¢ok histolojik tipin oldugu
goriildii. Tanimlaman lezyonlar ve toplam akciger hacimleri elde olunan MRG ve BT
gorlintiilerinden daha Once anlatilan bilgisayar yazilimlari (Argus ve Syngo
uygulamalar1) kullanilarak hesaplandi ve lezyonlarin prenatal US ile o6lgiilen
hacimleri kaydedildi. Daha sonra prenatal ve postnatal lezyon hacimleri ve biiyiime

oranlar1 karsilastirildi.

Istatiksel 6lgiim Microsoft Excel ile birlikte kullanilan Analyse-it istatistik
programu ile gerceklestirilmistir. Istatiksel 6lgiim; gruplar arasi ve smif i¢i ortalama
lezyon hacmindeki anlaml farklilik degiskenlik analizi, sinif i¢i korelasyon ve Fisher

Testi kullanilarak yapildi (p<.05).
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4. BULGULAR

Biitiin olgular antenatal olarak US ve MRG ile teshis edildi. Ultrasonografi
raporlarina gore 43 olgu KKAM ( KKAM Tip I: 10, KKAM Tip II: 22, KKAM Tip
II: 7, KKAM Tip belirtilmeyen: 4 ), 2 olgu BA, 7 olgu BPS, 6 olgu

BPS+KKAM’dan olusan hibrit lezyon ve 1 olgu bronkojenik kist olarak tanimlandi.

MR bulgularina goére 41 olguya KKAM (KKAM Tip I: 4, KKAM Tip II: 8§,
KKAM Tip III: 3, KKAM Tip belirtilmeyen:26), 7 olguya BPS, 11 olguya ise hibrit

lezyon tanis1 konuldu (BA+KKAM: 4, BPS+KKAM: 7).

Patoloji sonuglarina gore olgular KKAM (21), BA (23) ve BPS (15) olmak
iizere 3 ana gruptan olusmaktadir. Ayrica patolojik olarak lezyon igerigine gore alt
gruplar tanimlanmistir. Bunlar KKAM kiigiik kist tipi (8), KKAM biiyiik kist tipi (2),
KKAM tip belirtilmeyen (1), hibrit lezyonlar (KKAM kiigiik kist tipi+BA (10) ,
ELS+ mikrokistik gelisim bozuklugu (3), BA+ mikrokistik gelisim bozuklugu(7),

ILS+ mikrokistik gelisim bozuklugu ( 9) ), BA (16 ), ELS (1), ILS (2)’dur. (Tablo 1)

Ayrica patolojik acidan diger bir siniflama da; ELS+ mikrokistik gelisim
bozuklugu, ELS, ILS+ mikrokistik gelisim bozuklugu, ILS BPS’nun, BA+
mikrokistik gelisim bozuklugu BA’ nin, KKAM kiiciik kist tipi ve KKAM biiytik kist

tipt KKAM’un alt gruplar1 olacak sekilde yapilabilir.
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Tablo 1. Patoloji sonuclarina gore olgularin dagilimi.

KKAM 21 | BA 23 | BPS 15
KKAM Kkii¢iik kist tipi 8 | BA+  mikrokistik | 7 ELS+ mikrokistik | 3
gelisim bozuklugu* gelisim bozuklugu *
KKAM biiyiik kist tipi 2 | BA 16 | ELS 1
KKAM tip belirtilmeyen 1 ILS+ mikrokistik | 9

gelisim bozuklugu *

KKAM kiiclik kist | 10 ILS 2

tipitBA *

* Hibrit lezyonlardir. Toplam 29 hibrit lezyon tespit edilmistir.

US ile BA 6n tanis1 verilen 2 olgudan birinin patoloji sonucu BA olarak geldi.
Bu olguda tipik mukosel olusumu ve psoddofissiir gelisimi izlendi. Diger olgunun
patoloji sonucu ise BPS ile uyumlu olarak degerlendirildi. US ile BPS 6n tanisi
verilen 7 olgudan ii¢iliniin patoloji sonucu kiiciik kist tipi KKAM olarak, diger olgular
ise BPS olarak raporlandi. BPS olarak tanimlanan dort olgunun patoloji sonuglarina
gore alt gruplart; ILS+ mikrokistik gelisim bozuklugu olarak tanimlanan hibrit lezyon
(3) ve ELS(1)’dan olusmaktadir. ILS+mikrokistik gelisim bozuklugu olan olgularda
BPS tanist i¢in spesifik olan mukus birikimi ve sistemik arterial yap1 gosterilmistir.
US raporunda bronkojenik kist tanis1 verilen olgunun patolojisi ise tipi belirtilmeyen

KKAM olarak verildi. Ultrasonografi raporlarinda KKAM 06n tanisi verilen 43
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olgunun ( KKAM Tip I:10, KKAM Tip 11:22, KKAM Tip III:7, Tip belirtilmeyen: 4 )
patoloji sonuclari incelendiginde; KKAM tip 1(10) tanis1 konulan olgularin: KKAM
kiigtik kist tipi (2), KKAM biiytik kist tipi (2) ve KKAM kiigiik kist tipi+BA (5),
ILS+mikrokistik gelisim bozuklugundan (1) olusan hibrit lezyonlardan olustugu
tespit edildi. KKAM Tip II (22) tanist verilen olgulardan 13’ii BA (5 Olgu BA+
mikrokistik gelisim bozuklugu alt grubu olarak belirtildi) , 2’si BPS (ELS+
mikrokistik gelisim bozuklugu (1), ILS+ mikrokistik gelisim bozuklugu(l) ve 7
tanesi KKAM olarak raporlandi. KKAM olarak patolojik tan1 alan 7 olgunun 4’
KKAM kiigiik kist tipi olarak tanimlandi. Bu olgulardan birinde eslik eden
bronkopndmoni goriildii. Olgulardan bir digerinde histolojik olarak mukusla dolu
havayolu ve parankimal mukus birikimi dikkati ¢cekmis olup muhtemel ILS ile iligkili
olabilecegi distiniilmiistir. KKAM Tip III (7) 6n tanis1 verilen olgularin patoloji
sonuglar;; BA(5) ve BA+ mikrokistik gelisim bozuklugu (2) ; KKAM Tip
belirtilmeyen (4) 6n tanisi olan olgularin ise BA(1), KKAM+BA(2) ve BPS(1); US
ile BPS+KKAM (6) olarak degerlendilen olgularin patoloji sonuglar1 ise BA (1) ve

BA-+mikrokistik gelisim bozuklugu (5) seklindedir.

MRG ile verilen 0n tanilar patoloji sonuglari ile karsilastirildiginda;

KKAM tanis1 verilen 41 olgunun (KKAM Tip [:4, KKAM Tip II:8, KKAM
Tip III:3, Tip belirtilmeyen:26): KKAM Tip I ontanist verilen 4 olgudan 1’1 kiigiik
kist tipi KKAM, diger 3’1 ise KKAM Kkiiciik kist tipi+BA olarak geldi. KKAM tip II
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olan 8 olgudan; 3’i BA, 2’si KKAM kiiciik kist tipi+tBA, 1’1 BA+ mikrokistik
gelisim bozuklugu, 1’1 KKAM biiyiik kist tipi ve 1’1 de BPS ( ELS+ mikrokistik
gelisim bozuklugu) olarak raporlandi. KKAM Tip III olan olgularin patoloji

sonuglart; kiiciik kist tipi KKAM (2) ve BA (1) olarak verildi.

MRG ile BPS teshisi verilen 7 olgunun patolojisi incelendiginde 4’ BPS
(ILS+mikrokistik gelisim bozuklugu (3), ELS (1) Bu lezyonlar BPS grubu altinda
tanimlanmus hibrit lezyonlardir), 1’1 KKAM kiiciik kist tipi, 1’1 BA ve 1 olgu hibrit

lezyon (KKAM kiiciik kist tipi+BA ) olarak rapor edildi.

MRG goériintiilerinden elde olunan hacim Ol¢timleri su sekildedir. BA igin
11.6¢cc (95%CI 7.7-15.1), KKAM igin 17.6 cc (95%CI 12.6-22.6) ve BPS i¢in 21.1cc

(95% CT 12.8-29.6).
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Sekil 12. BA i¢in hacim histogrami
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Sekil 14. BPS i¢in hacim histogram

Prenatal US hacimleri sirastyla BA i¢in 9.6cc ( 95%CI 6.6-12.7) , KKAM i¢in

18.1cc (95%CI 13.3-22.9) ve BPS i¢in 16.1cc (95%CI 10.5-25.2)
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Lezyonlarin MRG ve US o6lgiimleri arasindaki sinif i¢i korelasyon katsayisi
BA i¢in 0.94 (% 95 CI 0.87-0.98) ve KKAM i¢in 0.95 (% 95 CI 0.87-0.95) olarak

tespit edildi.

Tim olgulara lezyonlarin postnatal takibi ve lezyon hacmini hesaplamaya
yonelik BTA incelemesi yapildi. BTA ile; BA i¢in 12.1cc (%95 CI 9.3-15.2), KKAM
icin 20.8cc (%95 CI 13.0-28.7), BPS icin 20.5cc (%95 CI 12.3-28.6) hacim

hesaplandi.
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5. OLGULARDAN ORNEKLER

OLGU1

22.gestasyon haftasinda US ve MRG sag akciger orta-alt lobda kistik lezyon

saptanan ve patolojik tanis1 KKAM Kkiiciik kist tipi olan olgu

MR goriintiilerinde sag akciger orta-alt lobu genisleten, T2A serilerde artmis sinyal
intesitesinde 3.5 cm x 3.9 cm x 3.0 cm boyutlarinda olusum izlendi. Lezyon
icerisinde 2mm den kii¢lik bir¢ok kist ve ¢ok sayida vaskiiler yapt mevcut olup
gortiniimiin KKAM Tip III ile uyumlu oldugu diisiliniildii. Aortadan ayrilan belirgin
sistemik vaskiiler yap1 izlenmedi. Sol hemitoraksa mediastinal sift ve sol akcigerde
buna bagli basilanma dikkati c¢ekti. Olguda diyafragmatik herni ve hidrops

saptanmadi. Asit ya da plevral efiizyon izlenmedi.

BT’de sag akc alt lobunu siiperior segment hari¢ tama yakin kaplayan ve bu
segmenti laterale deplase eden, periferinde farkli boyutlarda kiigiik kistik olusumlarin
izlendigi lezyon mevcuttu. Goriinlim KKAM Tip II yi diisiindiirmekteydi. Lezyon
icerisinde izlenen solid alanlarin atelektaziye bagli olabilecegi gibi diisiiniilmiis
olmakla birlikte KKAM’nun solid tipi tamamen dislanamadi. Lezyonun inen aortanin
distalinden ¢ikan genis aberran vaskiiler yapi ile kanlanmakta ve sag inferior
pulmoner vene drene oldugu izlendi. Lezyon igerisinde dogrudan A-V baglantinin

gosterilemedigi ancak yiikksek akim ve santi isaret eden cok sayida genislemis
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vaskiiler yapilar izlendi. Ayrica atretik bronslarla iligkili olabilecek tiibiiler yapilar

mevcuttu. Bulgularin hibrit lezyonla uyumlu olabilecegi diisiiniildi.

Resim 1: Olgunun 22.gestasyon haftasinda elde edilen MR goriintiilerinde sag

akcigerde artmis sinyal intensitesinde izlenen lezyon (A,B).
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Resim 2: Normal akciger dokusu ve lezyon hacminin Argus yazilimi ile

hesaplanmasi (C,D)
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RESIM 3 : BT’de sag akc alt lobda , igerisinde farkli boyutlarda kiigiik kistik
olusumlarin (A) ve eslik eden atelektazinin (D) izlendigi lezyon. Lezyon inen
aortanin distalinden ¢ikan genis aberran vaskiiler yapi1 (B) ile kanlanmakta ve sag

inferior pulmoner vene drene olmakta (C)
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RESIM 4: BTA ile lezyon ve akciger hacimlerinin hesaplanmasi

OLGU 2

28.gestasyon haftasinda MRG ve US ile sag akcigerde Kistik lezyon saptanan ve

patolojik tamis1 KKAM+BA olan olgu
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MR goriintiilerinde; sag akcigerde cevresi kiigiik kistlerle ¢evrili biiyiik kistik lezyon
izlendi. Lezyonun KKAM ile uyumlu oldugu diisiiniildii. Mediastinal yapilar sola

yerdegistirmis, sol akciger hipoplazikti.

BT’ de sag akciger list ve orta lobda , icerisinde tiibiiler bronsiyollerin izlendigi
kompleks multikistik lezyon mevcuttu. Tanimlanan lezyona bagli olarak mediastinal
yapilarda sola yerdegistirme izlendi. Goriiniimiin 6ncelikle KKAM+BA ile uyumlu

oldugu disiiniild.

RESIM 5: Sag akciger iist ve orta lobda yaklasik 3,5 x 5,6x 5,4 cm boyutlarinda,
igerisinde tiibiiler bronsiyollerin izlendigi kompleks multikistik lezyon (A). Lezyon

icerisinde bulunan en biiyiik kist ¢cap1 2,8 x 2,1 cm olarak 6lgiildii (B).
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RESIM 7: Normal akciger dokusu ve lezyon hacminin Argus yazilimi ile
hesaplanmasi
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OLGU 3

19.gestasyon haftasindaki olgunun elde olunan US ve MR goriintiilerinde sol ake
alt lobunda cok sayida Kist iceren lezyon dikkati cekti. Patolojik tamis1 BPS

olarak saptandi.

BT goriintiilerinde sol akciger alt lobda posteromedial sulkus lokalizasyonunda 3.6
cm X 2.4 cm x 2.8 cm boyutlarinda tiggen seklinde sistemik arteryel beslenme ve
vendz drenaji izlenen solid lezyon izlendi. Bulgular bronkopulmoner sekestrasyonu

desteklemekteydi. Kitleye bagl olarak sol akciger hacminde saga gore rolatif azalma

oldugu saptandi.

RESIM 8: Argus yazilimi ile lezyon ve akciger hacminin hesaplanmasi
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RESIM 9: Lezyonun ve akciger hacminin BTA’de syngo hacim hesaplama yontemi

kullanilarak hesaplanmasi gosterilmektedir.
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OLGU 4

23 .gestasyon haftasinda incelenen olgunun MR goriintiilerinde sol akciger alt

lobunda yiiksek sinyal intesitesinde lezyon saptand.

MR sekanslarinda tanimlanan lezyonun inen aortadan ayrilan bir sistemik arterle
beslendigi izlendi. Bu vaskiiler yap1 komsulugunda mukosel ile uyumlu olabilecegi
diisiiniilen kiiclik kistik yap1 mevcuttu. Sol akciger iist lob ve sag akciger normal

sinyal intensitesinde izlendi.

BTA ‘de sol akciger alt lobda, sol diyafragmaya komsu, 30 x 38 x 42 mm (Tr x KK x
AP) boyutlarinda biiylik belirgin kontrast tutulumu gdsteren kitle lezyonu izlendi.
Olgunun prenatal MR ‘1 ile karsilastirildiginda kitle boyutlarinda azalma oldugu
goriildii. Kitlenin iki ayr1 sistemik arterle beslendigi saptandi. Dominant olan
vaskiiler yap: inen aortanmn daha distalinden T11 seviyesinden ¢ikmaktadir. Ikinci
arteriyel besleyici L1 diizeyinde abdominal aortanin solundan kaynaklanmaktadir.
Kitlenin alt kesiminde tiibiiler koér sonlanan mukoselle uyumlu hava dolu yapilar
izlendi. Ayrica tanimlanan kitle igerisinde sivi dolu havayollari mevcuttu.

Goriiniimiin BPS+BA’den olusan hibrit leyonla uyumlu oldugu diisiiniildii.

Olgunun patolojik tamis1 BA ozellikleri de iceren KKAM olarak degerlendirildi.
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Resim 11:. BTA ‘de sol akciger alt lobda, sol diyafragmaya komsu, 30 x 38 x 42 mm
(Tr x KK x AP) boyutlarinda biiyiik belirgin kontrast tutulumu gosteren kitle lezyonu

ve besleyici arteriyel yap1 (A,B)
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OLGU 5

24.gestasyon haftasindaki olgunun MR goriintiilerinde sag akciger bazalinde sag akc
alt lobunu basilayan kitle lezyonu izlendi. HASTE sekanslarda kitlenin artmis
heterojen sinyal intensitesinde oldugu dikkati ¢ekti. MRG goriintiileme bulgular

KKAM ile uyumlu olarak degerlendirildi.

Ayni olgunun postnatal BTA goriintiilerinde sag akc orta lobda 3.7x4.8x1.0 cm (TR
x AP x KK) boyutlarinda mikst yapida, solid ve kistik komponent igeren lezyon
izlenmistir. Lezyon igerisinde belirgin vaskiiler yapilar izlenmekle birlikte,
goriilebilen sistemik arteryel besleyici saptanmadi. Lezyon sol siiperior pulmoner
vene direne olmaktaydi. Lezyonun periferinde, posterolateral kesimde daha dens ve
kontrast tutulumu gosteren 1.6 x 0.4 cm boyutlarinda solid bir komponenti oldugu
dikkati c¢ekti. Sag akciger medial lob lateral segmentine giden segmental brons net
olarak izlenememekte olup goriiniim bronsiyal atreziyi, hava ile dolu kistik alanlar ise
KKAM'’u diisiindiirdii. Bu bulgular ile lezyon KKAM ve BA’den olusan hibrit lezyon

olarak degerlendirildi.

Olgunun patolojik tanis1 BA olarak saptandi.
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RESIM 12 :Normal akciger dokusu ve lezyon hacminin Argus ile hesaplanmasi
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RESIM 13: BTA’de Syngo yazilimi ile yapilan hacim hesaplamasi
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5. TARTISMA

Akcigerlerin fokal gelisimsel malformasyonlar1 farkli 6zelliklerle ortaya
cikabilen heterojen lezyonlar grubudur. Gilintimiizde konjenital akciger lezyonlarmin
iceriginin tanimlanmasi hala net olarak yapilamamistir. Genellikle birbirinden farkli
olusumlar olarak diistiniilmekle birlikte gercekte bu lezyonlarin birlikte goriilme
sikligr oldukca yliksek oranlardadir (7). Konjenital bronkopulmoner/6n barsak
lezyonlarinin degerlendirilmesinde bir anomali saptandiginda digerleri de akla
gelmeli ve arastirilmalidir. Havayolu, 6zafagus, akciger parankimi, arteryel ve venoz

yapilar uygun sekilde gézden gegirilmelidir (1).

Dogum oOncesi fetal akciger kitlelerinin ayirict tanisinda pulmoner
sekestrasyon, diyafragmatik herni, bronkojenik kist, konjenital pulmoner amfizem ve
mediastinal kistik teratom gibi lezyonlar yer alir. Bu olusumlarin tamami
goriintiileme yontemleri ile hava ya da sivi ile dolu kistik lezyonlar seklinde
goriiliirler. Antenatal US’nin yaygimn kullanma girmesi torasik anomalilerin in utero
tanisina ve bu sayede lezyonlarin gelisim siireci daha anlasilir hale gelmesine olanak
sagladi. Normal fetal akciger US’da fetal karaciger ve dalak ile benzer ekojenitede
izlenir. Konjenital akciger lezyonlar1 karaciger ve dalak ile karsilastirildiginda artmis
ya da azalmis ekojenitede ya da karma ve kistik yapida goriilebilir. US’nin lezyon
teshisinde duyarliligimin yiiksek olmasina karsin lezyon tipini belirlemede dogruluk

orani diistiktiir. Miller ve arkadaslar1 KPHM olgularindan (14 olgunun 7’si) US ile
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sadece %57’sinde dogru tip tayini yapildigimnmi bildirmislerdir (18). KPHM ‘larinin
cogunda dogal siire¢ bilinmemekle birlikte % 60 gibi 6nemli oranda olguda seri
ultrason takiplerinde lezyonlarda kismen ya da tamamen gerileme oldugu

bildirilmistir.

Calismamizda US ile 43 olguya KKAM o6ntanisi konuldu. Ancak bu olgularin
patoloji sonuglar1 incelendiginde 43 olgudan sadece 17’sinin tanis1t KKAM olarak

saptandi. US ile olgularin sadece %40 ‘ina dogru tani1 konuldu.

US ve postnatal BTA karsilagtirildiginda lezyonlarin yaklagik %35’inin
boyutlarinda kii¢iilme oldugu dikkati ¢ektii. MRG ve postnatal BTA
karsilastirildiginda ise lezyonlarin yaklasik %37’sinin boyutlarinda gerileme oldugu

saptandi.

Daha yakin zamanda antenatal MRG, benzer US bulgulart olan lezyonlarin
olusum mekanizmasi hakkinda daha genis bilgi vermesi ve bu lezyonlar1 KDH
(konjenital diyafragma hernisi) gibi toraks dis1 anomalilerden ayirmaya olanak
saglamasi ile daha ileri bilgi elde etmemizi sagladi. US gibi MRG de gelisen fetus
icin zararli olan iyonizan radyasyon olmamasi yoniiyle degerlidir. Giiglii manyetik
alanin fetus tizerindeki etkileri hakkindaki olumsuz diisiincelerin artmasi nedeniyle
organogenezin meydana geldigi ilk trimesterde genellikle kullanilmaz. Son olarak

ultrafast MRG ‘nin gelisimi ile ultrason ile teshis edilen c¢esitli fetal anomalilerin,
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artefaktlarin fetal hareketlerden ve annenin solunum hareketlerinden ayrilabilmesi ile

yiiksek kalitede goriintiileme saglanmustir.

MRG akciger lezyonunu, geriye kalan akciger dokusunu ve diger gogiis
yapilariyla iligkisini igcerecek sekilde tiim fetal gogiis anatomisinin goriintiilenmesine
olanak saglar. Normal akciger dokusu T2A serilerde homojen ve yiiksek sinyal
intensitesindedir. Gogiis duvarini olusturan kaslardan daha yiiksek, amniyotik sividan
daha diistik sinyal intensitesindedir. Basilanmis ancak normal akciger dokusu ara
intensitede olup normal basilanmamis akcigere gore diisiik sinyal intensitesindedir.
Akciger lezyonlarmin farkli MRG bulgulart olabilir ve normal akciger dokusuyla

karsilastirildiginda artmis sinyal intensitesinde izlenir.

Konjenital akciger lezyonlar1 biiylik oldugunda 6zafagusa basi yapip, yutmaya
engel olarak polihidramniyoz gelisimine neden olabilir. Daha biiyiik lezyonlar ayni
taraftaki akcigere basi yapip akciger hipoplazisine neden olabilir. Mediastinal sifte
neden olan lezyonlar sadece karsi taraftaki akcigere basmakla kalmayip kardiyak
vendz donlise de engel olurlar. Bu ciddi bir komplikasyondur ve kotii prognoz
gostergesi olarak bilinen immiin olmayan fetal hidrops gelisebilir. Ekstrapulmoner

anomalilerin siklikla KKAM Tip 2 ile iliskili oldugu bildirilmistir. Tanimlanan ¢esitli
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anomaliler arasinda bilateral renal agenezi ya da disgenezi, diyafragmatik herni ve

kardiak defektler yer almaktadir (18).

KKAM lezyonlar1 nadiren malign transformasyon gosterebilir. KKAM Tip 1
lezyonlarinin yaklasik 1/3’linde fokal miikoz hiicre hiperplazisi oldugu bildirilmistir .
Ama bu olgulardan karsinamatdz transformasyon insidanst < % 1°dir. Genellikle
KKAM Tip 1 bronsiyoloalveolar karsinomla iliskili olmakla birlikte sarkomatéz ve
blastomatdz transformasyon da bildirilmistir (5). Ayrica KKAM Tip 4 ile grade 1
ploropulmoner blastom arasinda histolojik agidan belirgin benzerlik goriilmektedir.
Acikca goriilen malign 6zelliklerin bulunmadigi KKAM Tip 4 olgularinda izlenen

stromal hiicre artig1 malign siire¢ gelisme ihtimalini arttirabilir.

Konjenital akciger anomalileri olduk¢a nadir olup prenatal tani konulmasi
tedavide izlenecek yolun saptanmasinda biiylik 6nem tasimaktadir. Bazi KKAM ve
cogu BPS lezyonlariin boyutunda gerileme olabilir (4). Bu nedenle lezyonlara dogru
tan1 konulmasi1 dnemlidir. Eger hayat1 tehdit eden bir anomali mevcutsa aileden onay
almarak gebelik sonlandirilabilir ya da fetus hidropik degil akciger lezyonu da izole
ise seri US ile takip edilip dogum sonrasi gerekli tedavi plani uygulanabilir.
Asemptomatik olgularda tedavi tartismalidir. Baz1 merkezler seri BT takibini bazilar

ise yagamin ilk 3-6.ayinda cerrahi olarak ¢ikarilmasi gerektigini savunmaktadir (3).
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University of Pennslyvania, Children’s Hospital of Philadephia Pediyatrik
Cerrahi Klinigi’nde bu olgulara uygulanan genel tedavi yaklasimi cerrahi
eksizyondur. Ancak daha genis olgu grubuyla elde olunana caligma sonuglari

dogrultusunda tedavi yaklagiminda degisiklikler olabilir.

Konjenital akciger lezyonlarinin nadiren de olsa malign transformasyon

gosterebilme 6zelliginin bulunmasi prenatal taninin degerini arttirmaktadir.
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6. SONUC

Sonug olarak calismamizdaki bulgular degerlendirildiginde; MRG ve US ile
Olciilen BA ve KKAM hacimleri arasinda giiclii bir uyum oldugu goriildii. Literatiirde
yaklasik 25. gestasyon haftasinda KKAM ‘da pik boyut artis1 oldugu bildirilmesine
ragmen bizim olgu grubumuzda; prenatal donemde US ve MRG ile ve postnatal
olarak da BTA’da dlgiildiigi gibi, KKAM’nun salt boyutunda ilimh artis, BA
hacminde goreceli olarak stabil seyir ve BPS hacminde az miktarda diisme oldugu
gortildii . Ancak, ii¢ ana tip lezyon hacminde de zaman icerisinde gogiis boslugu

hacminin genislemesine goreceli olarak azalma oldugu saptandi.

Ayrica ortalama lezyon hacimleri incelendiginde BPS’larin en kiiciik lezyon
hacmine sahip oldugu goriildii. Buna bagli olarak lezyon tipini belirlerken kiiciik

hacimli bir lezyonun 6ncelikle BPS lehine olabilecegi diisiiniildii.

Halen patoloji ile morfolojik lezyon degerlendirilmesi konjenital akciger
lezyonlarmin tipinin belirlenmesinde en énemli tan1 yontemi olmakla birlikte; US ve
MRG ile prenatal ve BTA ile postnatal donemde hacim 6l¢iimii yapilmasi lezyon
tipinin belirlenmesinde 6ngoriiyii arttibilir. Ancak bu sonucun dogrulanmasi i¢in daha

genis olgu grubuyla yeni ¢alismalarin yapilmasi gereklidir.
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8. OZET

AMAGC: Ug ana tip konjenital akciger lezyonunun hacim ve biiyiime oranlarinin
karsilastirilmasi, hacim Olgiimiiniin lezyon karakterizasyonundaki etkinliginin

tanimlanmas1 amaclanmistir.

GEREC VE YONTEM: Calismanizda patolojik olarak kanitlanmis konjenital
akciger hastaligi olan 59 infant (0-101 giin) retrospektifolarak degerlendirildi.
Goriintiileme yontemlerinden ayni giinde (gestasyonun +/ - 24,4 haftasinda) fetal
MRG ve prenatal US ve postnatal olarak da BTA uygulandi. US hacimleri prenatal
ultrason raporlarindan alindi. Fetal MRG 1.5 T MRG sistemi ile yapildi. BTA ise 64-
kesitli BT sistemi ile diisiik doz protokolii kullanilarak gergeklestirildi. Daha sonra
calisma istasyonlarinda hacim Ol¢limleri gergeklestirildi. Lezyonlar 3 ana kategoride
siiflandirildi: Brongiyal atrezi (BA), konjenital kistik adenomatoid malformasyon
(KKAM) ve bronkopulmoner sekestrayon (BPS). Ancak lezyonlarin %40‘indan
fazlasinda birden ¢ok histolojik tipin oldugu goriildii. Tanimlaman lezyonlar ve
toplam akciger hacimleri elde olunan MRG ve BT goriintiilerinden anlatilan
bilgisayar yazilimlar1 kullanilarak hesaplandi. Istatiksel 6l¢iim; gruplar arasi ve smif
ici ortalama lezyon hacmindeki anlamli farklilik degiskenlik analizi, sinif igi

korelasyon ve Fisher Testi kullanilarak yapildi (p<.05).
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BULGULAR: MRG goriintiilerinden elde olunan hacim 6l¢timleri su sekildedir. BA
icin 11.6¢cc (95%CI 7.7-15.1), KKAM igin 17.6 cc (95%CI 12.6-22.6) ve BPS igin
21.1cc (95% CI 12.8-29.6). Prenatal US hacimleri sirasiyla BA i¢in 9.6cc ( 95%CI
6.6-12.7) , KKAM icin 18.1cc (95%CI 13.3- 22.9) ve BPS i¢in 16.1cc (95%CI 10.5-
25.2). Lezyonlarin MRG ve US 6l¢limleri arasindaki sinif i¢i korelasyon katsayist BA
icin 0.94 (% 95 CI 0.87-0.98) ve KKAM ig¢in 0.95 (% 95 CI 0.87-0.95) olarak tespit
edildi. BTA ile; BA i¢in 12.1cc (%95 CI 9.3-15.2), KKAM i¢in 20.8cc (%95 CI 13.0-

28.7), BPS igin 20.5¢cc (%95 CI 12.3-28.6) hacim hesaplandi.

SONUC: Sonug olarak ¢alismamizdaki bulgular degerlendirildiginde; MRG ve US ile
ol¢lilen BA ve KKAM hacimleri arasinda gii¢lii bir uyum oldugu goriildii. Literatiirde
yaklagik 25. gestasyon haftasinda KKAM ‘da pik boyut artis1 oldugu bildirilmesine
ragmen bizim olgu grubumuzda; prenatal donemde US ve MRG ile ve postnatal
olarak da BTA’da dlgiildiigi gibi, KKAM’nun salt boyutunda ilimh artis, BA
hacminde goreceli olarak stabil seyir ve BPS hacminde az miktarda diisme oldugu
goriildii . Ancak, li¢ ana tip lezyon hacminde de zaman igerisinde goglis boslugu

hacminin genislemesine goreceli olarak azalma oldugu saptandi.
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9. SUMMARY

PURPOSE: To compare volumes and growth rates of 3 major types of congenital
lung lesions (CLL) and to determine if volume measurement can improve lesion

characterization

MATERIALS AND METHODS: Retrospective analysis of 59 infants (0-101days)
with pathologically proven CLL was performed. Studies included fetal MRI
and prenatal sonography (US) performed the same day at +/- 24.4 weeks gestation,
and postnatal CT angiography(CTA). US volumes were extracted from the US
reports. Fetal MRI was performed on a 1.5T scanner. CTA studies were acquired in
64-multidetector scanner utilizing a low-dose protocol. Data was transferred to an
independent workstation for analysis. Lesion and lung volumes were calculated as
described elsewhere. The lesions were classified in 3 main categories: Bronchial
atresia (BA), congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM), and
bronchopulmonary sequestration (BPS), although it should be noted that at least 40%
of the lesions suggested more than one histologic type. Statistical analyses was
performed using the analysis of variance to identify significant differences in mean

lesion volume between groups, intraclass correlation, or Fisher exact tests (P <.05).
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RESULTS: Mean volumetric MR measurements were as follow: 11.6cc (95%CI 7.7-
15.1) for BA, 17.6 cc (95%CI 12.6-22.6) for CCAM, and 21.6cc (95% CI 12.8-229.6)
for BPS. The intraclass correlation coefficient between MRI and US measurements
for the lesions was 0.94(95% CI 0.87-0.98) for BA and 0.95 (95%CI 0.87-0.95%) for
CCAM. On postnatal low-dose CTA the mean volumetric measurements were: 12.1
cc (95%CI 9.3-15.2) for BA, 20.9cc (95%CI 13-28.7) for CCAM and 20.5 cc (95%

CI 12.4-28.6) for BPS.

CONCLUSION: There is good agreement between BA and CCAM volumes
measured by MRI and those measured by US. Despite the literature quotes a peak in
CCAM size ocurring approximately at 25 weeks' gestation, in our series, and as
measured by postnatal CTA, we encountered a very mild increase in absolute size of
CCAM, with relative stable size of BA and slight decrease in volume of BPS.
However, all 3 lesions demonstrated a trend toward decreasing mass volume relative
to thoracic cavity volume over time. Larger studies are necessary to confirm these

results.
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